




























　血算：WBC 5300/μl（Sta 2％，Seg 95％，Eos 0％，
Baso 0％，Mono 1％，Lymp 2％），RBC 264万 /μl，
Hb 8.1g/dl，Ht 22.6％，Plt 1.4万 /μl，Reticro 1.4‰
　生化学：TP 5.7g/dl，Alb 3.3g/dl，T-Chol 184mg/dl，
TG 207mg/dl，HDL-Chol 30mg/dl，GOT 15IU/l，GPT 
21IU/l，ChE 220IU/l，T-bil 1.2mg/dl，D-bil 0.5mg/dl，
γ-GTP 197IU/l，LDH 418IU/l，ALP 275U/l，CPK 
47IU/l，Amy 130IU/l，UA 9.5mg/dl，BUN 88mg/dl，
Cre 4.7mg/dl，Na 138mEq/l，K 3.5mEq/l，Cl 94mEq/l，
Ca 7.1mEq/l，CRP 2.2mg/dl，ESR 22mm/1hr，FBS 
184mg/dl，HbA1c 5.7％，TSH 0.03μ U/ml，FT3 
2.25pg/ml，FT4 1.57ng/ml，β-D-グルカン 15.9pg/ml
　免疫系：IgG 751mg/dl，IgA 142mg/dl，IgM 64mg/dl，
RF 5IU/ml，ANA 40×（Speckled.），抗 DNA抗体＜





　凝固系：PT 11.2sec，APTT 29.0sec，D-dimer 6.6
μg/dl，FIB 404mg/dl，FDP＜5mg/dl，ATⅢ 115％
＜尿所見＞
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スコアー４点；Plt 2.1万 /μl，PT 14.4sec，PTINR 
























mg/day iv），第31病日からは PSL30mg/day ivへ，第
























　血算：WBC 15200/μl，RBC 226万 /μl，Hb 8.0g/dl，
Ht 24.1％，Plt 2.9万 /μl
　生化学：TP 5.2g/dl，Alb 3.5g/dl，GOT 359IU/l，
GPT 717IU/l，T-bil 12.1mg/dl，D-bil 9.1mg/dl，
γ-GTP 1184IU/l，LDH 1132IU/l，ALP 2394U/l，CPK 
33IU/l，Amy 135IU/l，BUN 73mg/dl，Cre 5.8mg/dl，
Na 133mEq/l，K 5.1mEq/l，Cl 91mEq/l，Ca 8.1mEq/l，
CRP 1.8mg/dl，FBS 87mg/dl，TSH 0.22μU/ml，
FT３ 1.64pg/ml，FT４ 1.05ng/ml
　免疫系：IgG 855mg/dl，IgA 162mg/dl，IgM 40mg/dl，
ANA 40×（Speckled.），抗 DNA抗体＜2.0IU/ml










































































　胸腹部切開で剖検開始。腹水 400ml， 胸水 左 600ml，















右３g。睾丸　左 19g，右 20g。甲状腺 27g。
　以上，全身の血管性病変があり，SLEとして矛盾のな
い所見。TTPの有無については組織標本所見を検討し
たい。肝・腎・膵は凍結切片を作成して自己免疫機序の
有無を検索する必要がある。
【肉眼病理解剖診断（暫定）】
１．SLE
２．肺梗塞（左上葉，右中葉）
３．線維素性胸膜炎
４．心内膜炎
５．急性壊死性膵炎
６．左室肥大
７．脾腫
８．消化管出血（胃びらん＋ S状結腸線状潰瘍）
【病理解剖学的最終診断】
主病変
１，［SLE］
２，侵襲性肺アスペルギルス症＋心筋内アスペルギルス
膿瘍＋甲状腺内膿瘍
３，心筋梗塞
副病変
１，肝血管腫（10cm）
２，ループス腎炎　ClassⅢ（C）（WHO 2003年改訂分類）
３，うっ血肝
４，心内膜炎
５，急性膵炎
６，急性気管支炎
７，結腸出血
８，脾腫　230g
　左肺上葉では既存の肺胞壁の構造は不明瞭化してい
る。肺胞腔内には出血，壊死物質，好中球，真菌の増生
を認める。真菌は45度の分枝を示しておりアスペルギル
スがもっとも考えられる（図６）。その他の部位の肺は基
本的に肺水腫の所見であるが，所々にアスペルギルスの
菌塊を含む小膿瘍の形成が散見される。アスペルギルス
は肺の小血管内にも認められる。侵襲性肺アスペルギル
ス症を考える。胸膜には線維素の付着とアスペルギルス
の放射状の増生を認める線維素性胸膜炎の所見である。
　心臓の左室壁，心室中隔，His束近傍にアスペルギル
スの増生と壊死物質，好中球の集簇する小膿瘍を認め
る。左心室で心筋細胞間に好中球の集簇，出血の所見を
認め急性心筋梗塞を考える。心筋が脱落し，線維化を示
す小さな陳旧性梗塞瘢痕も散在している。
　腎臓では糸球体の硬化が目立つ。50％未満の糸球体で
分節状，管内性の巣状糸球体腎炎の所見がみられる。糸
球体係蹄の基底膜は軽度の肥厚を示すが，ワイヤールー
プ病変は明らかではない。糸球体硬化が散見される。
ループス腎炎 ClassⅢ（C）に相当する所見と考える。蛍
光抗体法で IgGの沈着が係蹄とメサンギウムにみられ
る。尿細管内には好塩基性の結石を認める。TTPでみら
れるような毛細血管内血栓は認められない。
　肝臓は小葉中心性に著明なうっ血の所見を認め，肝細
胞索が萎縮している。慢性うっ血肝の所見である（図
７）。肝臓には肉眼的に直径約10cmの血管腫が認める。
　膵臓は周囲脂肪織の脂肪壊死，膵実質の壊死が認めら
れ急性膵炎の所見である。壊死の所見は膵頭部に比し膵
尾部で強い。
　気管支粘膜では細菌の出現，出血，フィブリン析出，
核破片のみられる急性気管支炎の所見が認められる。
　結腸では粘膜のびらん，粘膜，粘膜下層に出血を認め
る。
　以上から侵襲性肺アスペルギルス症が主な死因と考え
られた。アスペルギルスの膿瘍は心筋内にも認められ，
心機能悪化に拍車をかけたと考えられた。腎臓はループ
ス腎炎 ClassⅢ（C）の所見で慢性病変がみられた。肝臓
はうっ血肝の所見で肝障害の原因であったと考えられ
た。 
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図６　肺で認められたアスペルギルス（HE染色）。
図２　肺。線維素性胸膜炎の所見。 図３　肺の割面。梗塞が認められる。
図４　肝臓（1775g）。血管腫の形成。 図５　膵臓（130g）。急性壊死性膵炎の所見。
図７　肝臓（HE染色）。うっ血肝の所見。
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Ⅳ．臨床病理検討会における討議内容のまとめ
１．心内膜炎とうっ血肝，肝機能障害との関係
・うっ血肝の原因が臨床経過や病理所見より心内膜炎に
よる右心機能低下によるものと考えてよいものか。
→うっ血肝の原因としては右心機能低下が最も考えら
れた。身体所見や心エコーで下肢浮腫や重度の AR
や TR，肺高血圧，IVCの拡大等，右心不全を示す
所見を認めた。しかし，この右心機能低下が心内膜
炎によるものかどうかは考察の余地がある。また，
うっ血肝のその他の原因がないかどうか考察する必
要もあると考える。
・うっ血肝だけで本症例のような高度の肝機能障害が起
こりえるのだろうか。
→病理解剖所見からは肝機能障害の原因はうっ血肝が
第一に考えられる。肝炎等の存在は明らかではな
い。臨床的な立場からはステロイド投与により肝機
能が改善したという経過から考えて，肝機能障害の
原因として，うっ血肝だけでは説明がつかないとい
う見解である。
２．心内膜炎は感染性の可能性は考えられないか。
→感染性心内膜炎の可能性やLibman-Sacks心内膜炎
の可能性が考えられる。
３．僧帽弁の疣贅は病理学的にどのようなものであった
か。
→追加の切り出しを行い，さらに検討する必要があ
る。
４．アスペルギルス感染症について
・アスペルギルス感染症は経過中，どの時期からあった
と考えられ，直接死因となる程に進展するまでの臨床
経過はどうであったか。
→アスペルギルス感染症が起こり始めた時期について
は血液検査にてβ-D-グルカンを定期的に測定して
いれば，ある程度予測することが可能と考えられ
る。また，呼吸器症状や胸部単純 X線，喀痰培養の
結果からもアスペルギルス感染症があるかどうかは
ある程度予測できると考えられた。
　追加の考察が必要である。
５．肺梗塞はSLEの血管病変によるものではなかった
のか。
→さらに検討する必要がある。
Ⅴ．病理解剖学的追加所見（臨床病理検討会後）
　僧帽弁の疣贅は３×５mm。線維性肥厚，フィブリン
の付着がみられ，心内膜炎の所見。アスペルギルス，細
菌は明らかではなく，感染性心内膜炎よりは Libman-
Sacks心内膜炎を考える所見であった。
　肺を追加切り出しして検索したが，血管炎の程度は軽
度で，SLEの血管病変による肺塞栓よりはアスペルギル
ス感染に伴う肺胞壁破壊消失，血管壁破壊と考えたい所
見であった。
Ⅵ．症例のまとめと考察
　SLEの40歳代男性。30歳時に発症し，それ以後大量の
ステロイドが投与されていた。42歳時より，慢性腎不全
のために近医で入院加療，43歳時に ITP，慢性腎不全の
増悪を認めて当院リウマチ科に転院，このときSLEにつ
いては PSL20mg poにてコントロールされていた。慢
性腎不全は維持透析が必要となり当院泌尿器科でフォ
ローアップしていたが，病状安定し，維持透析離脱にて
第130病日にリウマチ科退院。その後，著明な肝障害を認
めて当院消化器科に入院。ウルソデオキシコール酸内服
と PSL60mg ivへの増量等の治療で肝機能改善傾向で
あったが，ビリルビンの高値遷延，全身末梢の血行障害，
消化管出血を認めた。透析中血圧低下あり，通常の透析
は困難で消化器科第16病日に ICUに入床し，CHDFを施
行した。血小板減少著明で，ハプトグロビン低下もあり
TTPも疑われた。両肺に肺胞内出血と思われる陰影を
胸部 X線写真上認め，人工呼吸管理となった。呼吸状
態，循環動態悪化し死亡された。呼吸器，肝の状態，SLE
の状態を精査する目的で剖検となった症例である。
　病理解剖では第一に動脈硬化がかなり強く，血管年齢
は40歳代以上という印象を受けた。
　左肺上葉では既存の肺胞壁の構造は不明瞭化してお
り，肺胞腔内には出血，壊死物質，好中球，アスペルギ
ルスの増生を認め，その他の部位の肺は基本的に肺水腫
の所見であったことより，肺については侵襲性肺アスペ
ルギルス症，線維素性胸膜炎の所見であった。臨床病理
検討会後の病理解剖学的追加所見から，肺の血管炎の程
度は軽度で，SLEの血管病変による肺塞栓よりはアスペ
ルギルス感染に伴う肺胞壁破壊消失，血管壁破壊が最も
考えられた。これが呼吸不全の原因であり，主な死因と
考える。
　アスペルギルスの膿瘍は心筋内にも認められ，心機能
悪化に拍車をかけたと考えられた。左心室で心筋細胞間
に好中球の集簇，出血の所見を認め，急性心筋梗塞を考
える所見を認めたが，心筋が脱落し，線維化を示す小さ
な陳旧性梗塞瘢痕も散在していた。肉眼病理所見では冠
動脈は著変なかったことを合わせて考えると，陳旧性梗
塞瘢痕については SLEの血管病変としての微小梗塞が
以前からあり，死の直前にはアスペルギルス感染症によ
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る膿瘍形成等により，出血や心筋細胞の虚血が起こった
と考えられる。
　臨床病理検討会後の病理解剖学的追加所見から，僧帽
弁の疣贅についてはアスペルギルスや細菌の存在は明ら
かではなく，感染性心内膜炎よりは Libman-Sacks心内
膜炎が考えられた。Libman-Sacks心内膜炎は SLEでみ
られ，高リン脂質抗体と関連する心膜炎という概念で，
心弁膜に血栓性疣贅を形成し，三尖弁縁に多いとされて
おり，臨床的に問題となることは稀である。本症例では
消化器科第17病日に施行した心エコーにて僧帽弁の疣贅
については指摘できなかったが，AR，TRは最重症の
４°で重症の肺高血圧もあった。また，三尖弁に血栓性
疣贅は心エコーおよび病理解剖所見では明らかではない
が，重度の TRが Libman-Sacks心内膜炎によるもので
あり，右心機能低下，うっ血肝に繋がったという可能性
は十分に考えられる。
　本症例において，患者は長期にわたるステロイドの大
量投与による易感染状態にあり，アスペルギルス感染症
がいつ起こってもおかしくない状況にあったことは言う
までもない。アスペルギルス感染症が起こり始めた時期
については消化器科第19病日の血液検査にて，β-D-グ
ルカンが≧600pg/mlであり，死の直前には真菌感染症
があったことは明らかだが，それ以前のではリウマチ科
入院時に15.9pg/mlであり，リウマチ科第19病日には
71.8pg/mlで，この日より低酸素血症が出現し，胸部単
純 X線にて両肺に著明な肺炎像がみられたというエピ
ソードより，この頃から肺アスペルギルス感染症があっ
た可能性は考えられる。この後，第47病日に再び呼吸苦
の出現があったが，症状からは肺炎というよりは胸水貯
留による低酸素血症が主たる原因と考えられ，このとき
の血中β-D-グルカンは7.09pg/mlと低値であることか
らも肺アスペルギルス症は治まっていたとも考えられ
る。喀痰培養からアスペルギルスが検出されたのは消化
器科第16病日が最初で，しかも少量であったが，喀痰培
養からアスペルギルスが検出されるどれ程前からアスペ
ルギルス感染症があったかは予測し難い。
　アスペルギルス感染症が直接死因で，肺胞出血や胸水
等による呼吸困難や心筋傷害を引き起こしたことが病理
解剖所見より明らかになった。その他，真菌敗血症が起
こった可能性も考えられる。
　肝機能障害の原因として病理解剖学的所見からうっ血
肝が考えられ，うっ血肝の原因としては心内膜炎による
右心機能低下が一つ考えられた。消化器科第５病日（血
液検査にて肝酵素の逸脱等うっ血肝になったと考えられ
る頃）の心エコーでは左室駆出率＞60％，左室心筋協調
運動障害なし（asynergyなし）と左心機能は良好であっ
たが，AR，TRは最重症の４°で重症の肺高血圧もあり，
IVCの拡大も認めたことから，右心機能低下の所見があ
り，うっ血肝の原因として矛盾しない所見であった。リ
ウマチ科入院時に両下肢浮腫が著明であったことからも
矛盾しない所見と考える。その他血圧低下（明らかな原
因は不明であるが，敗血症性ショックによる可能性はあ
るか）や SLEによる血管病変等に起因するなんらかの
肝血流障害がうっ血肝，肝機能障害の原因となったこと
が予測される。
　腎臓はループス腎炎 ClassⅢ（C）の所見あり，慢性的
に腎炎があったと考えられた。腎では TTPでみられる
ような毛細血管内血栓は認めなかった。このことより，
消化器科入院時の血圧低下や著明な血小板減少，ハプト
グロビン低下，意識状態の低下といった症状は TTPに
よるものではなく，アスペルギルス感染症もしくは
MRSA感染症による DICと敗血症性ショックがあった
ことが可能性として考えられる。
Ⅶ．結語
　肝機能障害は SLEではあまり典型的にみられる症状
ではない。本症例では肝機能障害の原因として右心機能
低下によるうっ血肝が最も考えられ，その他SLEによる
血管傷害等による肝血流障害がうっ血肝，肝機能障害の
原因となったことが予測された。しかし，臨床経過より，
右心機能低下によるうっ血肝だけによる肝機能障害とは
考え難いこともあり，原病がSLEであることを念頭にお
いてステロイド投与による治療を行ったことが肝機能の
改善に奏功した一症例であった。
　本症例のようにステロイド大量長期投与がある患者は
易感染状態にあり，さまざまな病原体による感染症のリ
スクが高い。しかし，アスペルギルス等，真菌感染症で
は肺感染症であっても重症化するまで喀痰から検出され
ないことが多くあると予測される。このような症例では
真菌感染症が死因となる可能性も考慮して，慎重にフォ
ローすべきと考える。
